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は　じ　め　に
　乳糜心膜症は乳糜の心膜内への貯留を認めるきわめて
まれな疾患であり，Groves らの報告1）以来，現在まで
に120例以上の報告がある｡ 原因として胸管からのリン
パの流出が悪化し心嚢内にリンパ流が逆流するためとさ
れている｡ 一般的に術後・外傷などによる 2次性のもの
が多いとされるが特発性の症例報告もまれではない｡ 今
回我々はVon-Recklinghausen 病に合併した特発性乳
糜心膜症の１例を経験したので報告する｡
症　　　　　例
　症　例；40歳女性
　現病歴；2012年 3 月頃より労作時の息切れを自覚，症
状増悪ないため経過観察していた｡ 5 月26日感冒様症状
あり近医受診，胸部レントゲン・CTで多量の心嚢液貯
留を認めた｡ 心嚢穿刺施行し細胞診で異型リンパ球を
認めたことから悪性リンパ腫疑いで 6月 1 日当科入院と
なった｡
　既往歴； 6 歳肩・頭部の形成術（詳細不明）
　合併症；Von-Recklinghausen 病
　家族歴；近親者にVon-Recklinghausen 病なし
　身体所見；身長150cm 体重49.3kg
　体温36.8℃ 脈拍 99回/分整 血圧 110/60mmHg SpO2 
99%
　下腿浮腫や頸静脈怒張は認められず，聴診では心雑音
や心膜摩擦音は認められなかった｡ 呼吸音は清で腹部は
平坦・軟であった｡ 神経学的異常所見を認めなかった｡
　右顔面部・左前胸部・右臀部に褐色色素斑を認めた｡
　血液検査所見（表 1）；末梢血・生化学・凝固系に明
らかな異常を認めなかった｡
　胸部レントゲン（図 1 a）；著明な心拡大を認めた｡
　心臓超音波検査；最大73mm幅の全周性心嚢液貯留を
認める｡ 振り子様運動を呈しているが右室に collapse 
signを認めない｡ LV wall motion良好でEF70%であっ
た。
　胸部CT；全周性に心嚢液貯留を認めた｡ 奇静脈の走
行異常を認めず，胸管も同定できなかった｡
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表１　血液検査・心嚢液検査所見
血液検査 心嚢液検査
＜末梢血＞ ＜生化学＞
WBC 7.200/μl TP 7.2g/dl T-chol 74mg/dl
seg 83.1% ALB 4.2g/dl TG 867mg/dl
stab 0.0% T-Bil 0.5mg/dl LDH 210IU/l
mono 2.9% AST 16IU/l 性状 乳糜
lym 12.7% ALT 11IU/l 比重 1.036
Eos 1.0% LDH 188IU/l 蛋白 5.3g/dl
Bas 0.3% γ-GTP 23IU/l 糖 105mg/dl
RBC 456×10 4/μl ALP 148IU/l 細胞数 3075/mm3
Hb 12.7g/dl BUN 6.0mg/dl 細菌・抗酸菌培養　陰性
Ht 38.1% Cr 0.5mg/dl
MCV 83.6fl Na 139mEq/l
PLT 27.9×10 4/μl K 3.9mEq/l
Cl 106mEq/l
＜凝固系＞ CRP 0.27mg/dl
PT 16.5秒 T-chol 119mg/dl
APTT 25.6秒 TG 74mg/dl
Fib 289mg/dl 血糖 128mg/dl
FDP 4.0μg/ml HbA1C 4.9%
IgG 1498mg/dl
IgA 180mg/dl
IgM 171mg/dl
抗核抗体 40倍
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　臨床経過；入院後心嚢ドレナージを施行した｡ 心嚢液
は赤白色（図 2 a）であり遠心後，著明な乳糜を示して
いた（図 2 b）｡ 心嚢液検査所見（表 1）として著明な
TG高値を認めたが，T-Chol と LDHは同時期の血液
検査と比べて高値を認めなかった｡ 細菌・抗酸菌培養は
共に陰性であった｡ 心嚢液細胞診では背景は血性であり
へモジデリンを貪食した組織球と多くのリンパ球を認め
た｡ リンパ球はフローサイトメトリーの所見からCD2，
CD3，CD5，CD7，CD8陽性のTリンパ球が主体であり
悪性リンパ腫を示唆する所見は認めなかった｡
　リンパ管シンチにてリンパ管と心嚢との交通を認めた
ことから（図 1 b），乳糜心膜症と診断した｡ 外傷や手術
などの既往もないため特発性と考えられた｡ 10日間の脂
肪制限食による保存的治療を行うも明らかな改善を認め
なかったため，当院呼吸器外科にて手術施行された｡ 術
後は心嚢液貯留を認めず経過している｡
　手術所見；胸腔鏡下に胸管結紮術を施行した｡
　胸腔内は癒着などなく心嚢の腫脹を認めた｡ 奇静脈と
下行大動脈の間にある胸管を同定した｡ 胸管を結紮し結
紮点の頭側・尾側を clipping した（図 3）｡ また心嚢に
切開を加え内容液1000ml の排出を行った｡
図 1 b 　リンパ管シンチ
150分後の planar・SPECT像　左鎖骨上リンパ節への集積
が見られず心嚢および上部前縦隔リンパ節への集積を認め，
胸管レベルでリンパ流の障害があることを示唆している。
図 1 a 　胸部レントゲン
CTR60％と著明な心拡大を認めた
ａ ｂ
図 3
胸管を結紮し頭側・尾側に clipping を行った
図 2　心嚢液
a）赤白色心嚢液を認めた　　　
b）遠心後，著明な乳糜を認めた
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考　　　　　察
　乳糜心膜症の発症年齢（生後 1日～77歳）は広範に分
布しており比較的若年が多く平均年齢は24.8歳という報
告がある2）｡
　発見契機として慢性的な心嚢液の貯留のため胸部レン
トゲンや心臓超音波検査などで見つかることが多いとさ
れている｡
　診断は胸管の閉塞の有無についてリンパ管シンチもし
くはリンパ管造影を行い胸管と心嚢との異常な交通を証
明することと心嚢液検査において心嚢液が著明な乳糜が
あること，無臭乳白色で中性脂肪50-500mg/dl，蛋白
2.2-6.0mg/dl で細菌は原則的に証明されないこととさ
れている3）｡ 本例ではリンパ管シンチを行い心嚢に異常
集積を認めたこと，心嚢液検査で上記の検査所見を満た
していたことから乳糜心膜症の診断となった｡
　治療は保存的治療として心嚢ドレナージに加えて胸管
へのリンパ流量減少させるための脂肪制限食治療があ
る4） 5）｡
　赤松らの報告2）では10例に対して保存的治療を施行さ
れたが 6例で再発を認めていることから保存的治療は施
行せず外科的治療を施行する症例も多い｡ 外科的治療と
しては胸管と心嚢の交通遮断，乳糜の胸管内流入遮断，
胸管内圧減弱を目的として胸管結紮術・切除と心タンポ
ナーデの再発と遠隔期の収縮性心膜炎予防として心膜切
除を加えることが多い6）｡ 本症例では診断確定後，心嚢
ドレナージと脂肪制限食治療を行ったが，明らかな改善
を認めなかったことから外科的治療を施行し再発なく経
過している｡
　乳糜心膜症の予後は一般的に良好であるとされている
が，一方で保存的治療では再発が多く経過中に心タンポ
ナーデや慢性収縮性心膜炎に移行した報告もある7）｡ ま
た外科的治療でも術後乳糜心嚢液の再貯留症例なども認
められるため，術中の確実な胸管の露出と異常交通部位
の確認が重要であるとされている｡
　Von recklinghausen 病は皮膚や神経など様々な器官
に異常を生じる遺伝性疾患である｡
　Von recklinghausen 病に乳糜心膜症を合併した症例
は現在まで 1例のみ報告8）がある｡ 同報告によると縦隔
内のFibromatotic lesion が胸管の閉塞を起こしたと考
察しているが，症例数が少なく因果関係は明らかではな
い｡
　本症例においても胸管閉塞の原因は明らかでなく特発
性の診断となったが，遺伝性疾患であるVon recklinghausen
病と乳糜心膜症との因果関係も否定できない｡ 今後の症
例蓄積が必要と考えられた｡
ま　　と　　め
　乳糜心膜症の発見契機は慢性的な心嚢液の貯留のた
め，胸部レントゲンや心臓超音波検査などで無症候性に
見つかることが多く，心嚢液検査やリンパ管シンチが診
断には必要とされ，治療は保存的治療と外科的治療が存
在し，保存的治療は再発も多いことから外科的治療が選
択される場合が多い｡
　本例とVon-Recklinghausen 病との関連性は否定で
きず，今後の症例蓄積が望まれる｡
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